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合并脑积水的小儿鞍区肿瘤并发阵发性交感神经过度兴奋2例
高 俊 张庆辉 罗 阳 郝伟佳 秦 龙

1 病例资料

病例 1：6岁女孩，因视力下降伴右侧肢体活动减弱 3个
月入院。入院头颅MRI示鞍区及鞍上区占位，累及第四脑

室、左侧脑室旁，脑积水，左额硬膜下积液。既往2020年9月
行鞍区肿瘤切除术，术后病理示颅咽管瘤。麻醉清醒 3 h无
明显诱因出现体温升高至38.7 ℃，心率增快至220次/min，伴
肌张力增高，安定控制欠佳，阵发性交感神经过度兴奋

（paroxysmal sympathetic hyperactivity，PSH）评分 18分。此后

间断发作 3次，每次约 30 min。2020年 10月行脑室-腹腔分

流术。2020年11月18日于我院行鞍区肿瘤切除术+脑室-腹
腔分流调整术，麻醉清醒后出现心率增快、呼吸急促伴肌张

力增高，体温38 ℃，心率185次/min，呼吸30次/min，血压114/
75 mmHg，PSH评分20分。予右美托咪定[0.5 μg/(kg·h)]联合

艾司洛尔[0.04mg/(kg·min)]持续泵入，30 min后心率降至 135
次/min，呼吸 15次/min，血压 117/83 mmHg，PSH评分 14分。

术后 1 d变动体位时发生PSH共 2次，术后 2 d停药后发作 1
次，术后 3 d开始间断发作，5~15 min可自行缓解，4~6次/d，
术后14 d PSH评分19分。2020年12月11日全麻下行脑室-
腹腔分流管调整术，术中更换头端分流管及分流泵，术后仍

有PSH发作。2020年 12月 21日再次全麻下行脑室-腹腔分

流管调整术（腹部），术后仍有PSH发作，至2020年12月26日
无PSH发作。

病例2：13岁男孩，因双眼视物模糊伴多饮多尿1年余入

院。入院头颅MRI示鞍区及鞍上区占位性病变，透明隔形

成，脑积水。既往 2020年 5月行经鼻入路鞍区肿瘤活检术，

术后病理示成熟畸胎瘤。2020年10月全麻下行经纵裂入路

鞍区肿瘤切除术。2020年11月26日行脑室穿刺引流术。术

后 2 h麻醉清醒后变动体位及排尿后出现心率加快，心率

150~160次/min，血压 120~135/75~85 mmHg，伴有肌张力增

高，发作时PSH评分 14分，3~5 min可自行缓解，发作后PSH
评分 8分。2020年 12月 17日行脑室-腹腔分流术。自 11月
26日开始PSH频繁发作，变动体位及排尿可诱发，3~5 min可

自行缓解。1周后 PSH发作频率下降，3~5次/d，每次发作

0.5~1 min可自行缓解。发作14 d PSH评分13分。至2020年
12月14日无PSH发作。

2 讨 论

PSH是一组以交感神经异常兴奋、阵发性发作为临床表

现的综合征，多见于颅脑损伤病人，以阵发性高热、高血压、

心动过速、呼吸急促、大汗、肌张力障碍等自主神经功能紊乱

为主要表现。PSH的发病机制尚不完全清楚，早期提出的丘

脑癫痫样放电的假设缺乏证据支持，且多数病人不能从抗癫

痫治疗中获益。最近的研究更倾向于PSH是一种交感神经

超兴奋和儿茶酚胺的过度释放。研究发现，脑室周围白质、

胼胝体、间脑、脑干等深部脑损伤更容易发生 PSH。所有

PSH病人均有脑积水、脑干或间脑损伤，中脑、桥脑的病变面

临更高的PSH风险。

PSH的第1个诊断标准发表于1993年，其后相继出台了

多个标准。2014年专家共识正式提出了新的诊断方法，即

PSH-AM，包括两方面内容：一是评估诊断可能性的评分工

具，二是评估临床表现严重程度的临床特征量表。此后，儿

科医生对诊断进行了增补，提出儿科病人可仅表现为收缩压

或舒张压升高，因此儿科PSH诊断标准中对两个参数进行了

单独评估。

脑肿瘤及脑积水诱发的PSH应以手术去除病因为主，其

他病因如颅脑损伤、缺血缺氧性脑病及卒中导致的脑实质损

伤诱发的PSH，则应以控制临床症状为主，即避免或减轻交

感神经持续过度兴奋导致的损害。PSH发作时，普萘洛尔、

加巴喷丁、氯硝西泮、可乐定、吗啡等是控制症状的有效药

物。另外，右美托咪啶可替代可乐定用于静脉给药，能快速

有效控制PSH症状。

本文2例患儿均为鞍区肿瘤术后原位复发，合并严重脑

积水，脑室-腹腔分流调整术或脑室穿刺引流术后诱发PSH
发作，考虑可能是颅内压波动使中央交感兴奋区激活或抑制

解除诱发PSH发作。本文患儿在调整分流管通畅或持续脑

室穿刺引流后PSH症状逐渐缓解，这提示严重脑积水导致脑

室扩张，加重鞍区等肿瘤复发区域的脑组织损伤，同时脑积

水还可能压迫脑室周围白质、下丘脑或中脑等 PSH好发部

位，压迫解除后PSH症状逐渐缓解。
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